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REsumEN
La epilepsia benigna atípica de la infancia con paroxismos centrotemporales es una forma poco frecuente de 
epilepsia en la que se combinan crisis focales similares a las observadas en la epilepsia benigna de la infancia con 
paroxismos centrotemporales y crisis generalizadas que además presenta un patrón electroencefalográfico caracte-
rístico de punta-onda continua durante el sueño NREM. Se  discute  la importancia de la correlación electroclínica 
en el correcto diagnóstico de la entidad en cuestión así como en su adecuado manejo y evaluación pronóstica.
PALABRAS CLAVES. Epilepsia, Epilepsia Rolándica, Sueño (DeCS). 
(Antonio Díaz-Negrillo. Epilepsia benigna atípica de la infancia con paroxismos centrotemporales:  
presentación de un caso. Acta Neurol Colomb 2013;29:283-288).

summARy
Atypical benign childhood epilepsy with centro-temporal spikes is a rare form of  epilepsy that combine partial 
seizures similar to those seen in benign partial epilepsy of  childhood with centro-temporal paroxysms and gene-
ralized seizures, also presenting a characteristic EEG pattern of  continuous spike-wave during NREM sleep. We 
discuss the importance of  electro-clinical correlation in the correct diagnosis of  the disease as well as proper 
treatment and prognostic assessment.

KEy WoRDS: Epilepsy, Epilepsy Rolandic, Sleep (MeSH).
(Antonio Díaz-Negrillo. Atypical benign epilepsy of  childhood with centrotemporal paroxysms: case report. 
Acta Neurol Colomb 2013;29:283-288).

INTRODuCCIÓN

La epilepsia benigna de la infancia con paroxis-
mos centrotemporales es el síndrome epiléptico más 
frecuente en esa edad (1). El conocimiento de esta 
entidad es fruto de las descripciones realizadas ini-
cialmente por Gastaut (2) en 1952 y posteriormente 

por Nayrac y Beaussart (3) en 1958. Sin embargo, 
Beaumanoir (4) en 1974 y Markland (5) en 1977 des-
cribieron algunos casos de pacientes que presentaban 
un cuadro de epilepsia benigna de la infancia con 
paroxismos centrotemporales y algunas caracterís-
ticas “atípicas” tales como crisis de ausencia. Así 
mismo Dalla Bernardina et al. (6) en 1978 y Tassinari 
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et al. (7) en 1982 describieron un estado de mal epi-
léptico presente durante el sueño de pacientes con 
características semiológicas de una epilepsia benigna 
de la infancia con paroxismos centrotemporales. En 
1982, Aicardi y Chevrie (8) comunicaron siete casos 
de niños que presentaban un síndrome epiléptico 
característico y que denominaron “epilepsia parcial 
benigna atípica de la infancia”. Cuatro años más 
tarde Deonna et al. (9) sugirieron la existencia de 
un nuevo síndrome que combina la existencia de 
crisis mioclónico-astáticas y epilepsia focal benigna 
de la infancia.

Esta entidad sindrómica se presenta habitual-
mente en niños con edades comprendidas entre 
los 2 y 6 años de edad, sin diferencias en cuanto al 
sexo, y se manifiesta combinando crisis focales con 
manifestaciones semejantes a la encontrada en la 
epilepsia parcial benigna de la infancia y crisis gene-
ralizadas del tipo crisis de ausencias, tónicoclónicas 
o atónicas. Estas últimas son las más características 
y pueden afectar a la musculatura del tronco y las 
extremidades inferiores, produciendo en este caso 
pérdida del tono muscular o bien la musculatura 
cervical o de un miembro aislado. No se presentan 
en ningún caso crisis de tipo tónico. El desarrollo 
psicomotor de los pacientes es normal aunque los 
periodos más sintomáticos pueden afectar su acti-
vidad académica (10).

Los registros EEG de vigilia muestran una 
actividad bioeléctrica cerebral de fondo normal 
así como la existencia de paroxismos de puntas y 
punta-onda en regiones rolándicas, bilaterales o 
independientes en uno u otro hemisferio. En perío-
dos críticos pueden aparecer brotes multifocales o 
generalizados de punta-onda a  unos 3 Hertzios o a 
menor frecuencia correlacionándose con las mani-
festaciones clínicas de crisis atónicas o ausencias. 
Durante el sueño NREM se objetiva la existencia de 
un patrón electroencefalográfico continuo y difuso 
caracterizado por complejos de punta-onda lentos 
a 1-1,5 Hz similares a los presentes en la epilepsia 
con punta-onda continua durante el sueño lento 
(11). Los estudios de imagen (RM cerebral) suelen 
estar indicados cuando se evidencian características 
atípicas, como es el caso, si bien suelen ser normales 
o mostrar anomalías inespecíficas (12).

A pesar de los hallazgos clínicos y electroen-
cefalográficos es importante resaltar la benignidad 

del cuadro, es de gran trascendencia su diagnóstico 
precoz a efectos pronósticos y terapéuticos. 

Presentación del caso
Se ha llevado a cabo un estudio descriptivo, longi-

tudinal, de 2 años de duración en un varón de 6 años, 
que acudió inicialmente a urgencias por presentar 
cinco episodios de revulsión ocular, hipersalivación, 
desviación de la comisura bucal hacia la derecha y 
movimientos clónicos del brazo izquierdo sin pérdida 
de conciencia en ninguno de ellos. Como anteceden-
tes personales destacó la existencia de una Epilepsia 
Benigna de la infancia con foco centro-temporal dere-
cho en tratamiento con ácido valpróico (23 mg/Kg/
día) ante la respuesta desfavorable con carbamace-
pina. El embarazo transcurrió sin complicaciones, 
pero requirió un parto instrumental. Presentó un peso 
al nacer de 3,420 gr. El período neonatal así como 
su desarrollo pondoestatural y psicomotriz fueron 
normales, con buen rendimiento escolar. Como 
antecedentes familiares destacaron unos padres de 39 
(padre) y 41 (madre) años, sanos y no consanguíneos, 
y una hermana de 12 años sana. Prima hermana y 
tía paternas con epilepsia benigna de la infancia, así 
como un bisabuelo materno epiléptico.

Los episodios acontecieron tras levantarse por la 
mañana, siendo todos ellos similares y con una dura-
ción media de 1-2 minutos, aunque en uno de ellos 
hubo relajación del esfínter vesical. La recuperación 
en todos ellos fue espontánea y completa. No hubo 
cuadro febril intercurrente.

En la exploración física se constató la existencia 
de un buen estado general, con buena coloración 
de piel y mucosas y buen grado de hidratación y 
perfusión periférica. La exploración por órganos 
y aparatos se encontró dentro de normalidad, sin 
rigidez de nuca ni otros signos meníngeos. Las 
funciones superiores fueron normales así como la 
exploración detallada de los pares craneales, tono, 
fuerza, sensibilidad y marcha. Tampoco se eviden-
ciaron alteraciones en el lenguaje ni a otros niveles.

En cuanto a las exploraciones complementa-
rias se le practicó un análisis básico de sangre con 
hemograma y bioquímica, presentando unos niveles 
plasmáticos de ácido valpróico dentro de lo normal. 
Recibió el alta ajustándose la dosis de ácido valpróico 
a 30 mg/kg/día.
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El paciente siguió presentando episodios críticos 
con una frecuencia de 1-2 al mes, todos ellos pare-
cidos a los descritos en cuanto a la semiología y de 
una duración media de 1 minuto. Además comenzó 
a desarrollar leves dificultades en la expresión 
verbal, con problemas para la pronunciación de 
algunas palabras, lectura lentificada y dificultades 
en el aprendizaje, repercutiendo todo ello en su 
rendimiento escolar.

A los 4 meses de su valoración inicial en urgencias 
se le realizó una RNM craneal que resultó normal 
y un estudio EEG poligráfico de vigilia y sueño 
espontáneo diurno (con privación de sueño) en 
el que se objetivó durante la vigilia la presencia de 
algunos paroxismos de ondas agudas y ondas lentas/ 
punta-onda en áreas centrotemporales de ambos 
hemisferios aunque de marcado predominio en el 
hemisferio derecho que se presentaban de forma 
aislada o agrupadas en pequeños brotes (Figura 
1). Tales anomalías sufrían una marcada activación 
durante el sueño NREM generando una actividad 
epileptiforme de punta-onda continua presente 
durante aproximadamente el 70% del sueño de ondas 
lentas y suprimiéndose de forma importante los 
grafoelementos electroencefalográficos específicos 
del sueño (Figura 1).

Tras probar con diferentes fármacos (ácido 
valpróico, topiramato...) se consiguió una mejoría 
clínica del paciente, disminuyendo la frecuencia de 
las crisis con lamotrigina (25 mg/12 horas), clobazam 
(10 mg/día) y prednisona (40 mg/ día). Así mismo 
se constató una evolución favorable progresiva 
en los hallazgos electroencefalográficos sucesivos, 
objetivándose durante el sueño lento únicamente 
la existencia de algunas anomalías focales epilep-
tiformes intercríticas aisladas (paroxismos aislados 
de ondas agudas y ondas lentas/punta-onda) en 
áreas frontocentrotemporales, de predominio en el 
hemisferio derecho.

DIsCusIÓN

El caso que se presenta coincide solo parcial-
mente con los descritos por diferentes autores, 
desde Aicardi y Chevrie (8) hasta Dalla Bernardina 
(6) y Tassinari (7). Como características comunes 
comparte la edad de inicio, ausencia de encefalopatía 
previa al inicio del cuadro, maduración neuropsíquica 

normal hasta el inicio del mismo, grafoelementos 
electroencefalográficos característicos, y por último 
evolución favorable.

Sin embargo es importante subrayar la existen-
cia de algunos hallazgos en este paciente que difie-
ren de los descritos en otros con Epilepsia Benigna 
Atípica de la Infancia, considerando sus diferentes 
formas de presentación (1). Entre ellos destacar 
que habitualmente los pacientes que poseen este 
síndrome suelen presentar dos o más tipos de crisis: 
focales o crisis tónico-clónico generalizadas, ausen-
cias atípicas, mioclonías o crisis atónicas. Incluso se 
pueden presentar crisis hemiatónicas objetivables al 
extender el paciente los brazos. Esta semiología es 
útil en el diagnóstico. De hecho, según yang et al. 
para identificar el mioclono epiléptico negativo en 
la epilepsia focal benigna atípica de la infancia es 
esencial la combinación de monitoreo video-EEG 
con los brazos extendidos y registro de actividad 
electromiográfica (13). En este caso, tras seguir el 
protocolo propuesto por yang et al. solo se obje-
tivaron las anomalías EEG descritas, sin evidencia 
por tanto las maniobras de activación practicadas 
algún hallazgo electroclínico de interés.

En cuanto a los hallazgos electroencefalográficos 
se pudo objetivar durante la vigilia la existencia de 
paroxismos de ondas agudas y ondas lentas/punta-
onda en áreas centrotemporales de ambos hemisfe-
rios, aunque de marcado predominio en el hemisferio 
derecho. Estos hallazgos son similares a los presentes 
en la Epilepsia Rolándica Benigna de la Infancia y en 
nuestro caso sufrían una marcada activación durante 
el sueño generando una actividad epileptiforme de 
punta-onda continua presente durante aproxima-
damente el 70% del sueño de ondas lentas. No fue 
posible la realización de un estudio EEG de sueño 
nocturno en el que se ha descrito que la punta-onda 
continua puede sufrir una fragmentación durante el 
sueño REM presentándose en este caso como una 
actividad de puntas focales similares a las observadas 
en los registros EEG de vigilia (6,7).

En cuanto a la etiopatogenia de la punta-onda 
contínua durante el sueño existen varias teorías. Se ha 
sugerido que este grafoelemento, presente en otras 
entidades como el síndrome de Landau-Kleffner o la 
epilepsia con punta-onda contínua durante el sueño 
lento, podría tener la misma base fisiopatológica, 
que en las entidades son diferentes niveles de seve-
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Figura 1. 

a. EEG poliGráfico dE viGilia. SE objEtiva la prESEncia dE alGunoS paroxiSmoS dE ondaS aGudaS y 
ondaS lEntaS/punta-onda En árEaS cEntro-tEmporalES bilatEralES, aunquE dE mayor amplitud En El 
hemisferio derecho. sensibilidad: 7 μV/ mm. constante de tiempo: 0,3 sg. filtro de altas frecs: 35 
Hz. B. EEG poliGráfico dE SuEño ESpontánEo. durantE El SuEño dE ondaS lEntaS SE objEtiva una 
actividad EpilEptiformE contínua y GEnEralizada dE punta-onda, dE mayor amplitud En El HEmiS-
ferio derecho. sensibilidad: 7 μV/ mm. constante de tiempo: 0,3 sg. filtro de altas frecs: 35 hz.

A

b



Acta Neurol Colomb Vol. 29 No. 4 Octubre - Diciembre 2013

ridad en la expresión sindrómica (11). Incluso se ha 
sugerido un posible componente genético (14). Los 
estudios recientes con magnetoencefalografía han 
localizado la génesis de tal anomalía en regiones del 
opérculo frontal y temporal así como en el córtex 
insular (15). Andrade y cols. han demostrado con 
técnicas de tomografía computarizada por emisión 
de fotón único (SPECT) una hipoperfusión talá-
mica bilateral en los pacientes diagnosticados de 
Epilepsia Parcial Benigna Atípica de la Infancia, 
hipoperfusión correlacionada con los grafoelemen-
tos epileptiformes durante la fase lenta del sueño 
no REM (16). Incluso se han reportado casos de 
pacientes con epilepsia del lóbulo occipital (tipo 
Panayiotopoulos y tipo Gastaut) que presentan un 
patrón electroencefalográfico de punta-onda conti-
nua durante el sueño lento (17,18).

En lo terapéutico existe numerosa literatura en 
la cual se evidencia que, tanto la epilepsia rolándica 
típica como este tipo de epilepsia presenta, por lo 
general, una buena respuesta a diferentes fármacos 
antiepilépticos, generalmente ácido valpróico, clo-
bazam y carbamacepina, si bien son frecuentes las 
recaídas (19,23). El caso presentado tras probar sin 
éxito con ácido valpróico y topiramato encontró 
mejoría con lamotrigina, clobazam y prednisona. 

En estos casos es importante tener en cuenta 
ciertos hallazgos clínicos (edad temprana de inicio, 
convulsiones frecuentes y prolongadas) (20) y elec-
troencefalográficos (anomalías EEG paroxismales 
frecuentes) (21) como posibles predictores desfa-
vorables de una evolución atípica de la epilepsia 
benigna de la infancia con paroxismos centrotem-
porales.

Por todo lo expuesto es de gran relevancia resaltar 
la importancia de la correlación electroclínica en el 
diagnóstico precoz en estas entidades nosológicas 
(22,24) así como su diagnóstico diferencial con otras 
de evolución y pronóstico  desfavorables.
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